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DOUZE ANS DE MALAISES ! 


Observation. Cette patiente de 30 ans, accompagnee de son mari, 
avait ete conduite par les pompiers, vers 1 h 30 du matin, aux urgences 
d’un hopital apres un malaise a son domicile. Assistante de direction, 
mariee, mere d’un enfant de 13 mois. Elle n’avait pas d’antecedents 
particuliers et prenait une contraception orale par estroprogestatifs. 

Apres un repas de famille consequent la veille, elle avait eu, dans la nuit, 
des douleurs abdominales d’intensite croissante, puis des nausees et 
quelques vomissements. Voulant se lever pour aller aux toilettes, elle se 
rappelait avoir eu d’importantes sueurs et une majoration de ses nausees, 
avant de perdre connaissance et de tomber. 

A son arrivee, elle etait consciente, sans desorientation temporo-spatiale. 
Sa pression arterielle etait normale avec une systolique a 125 mmHg. 

Elle etait apyretique et ne se plaignait plus que de douleurs abdominales 
d’intensite moderee et de nausees. Son abdomen etait sensible a la 
palpation abdominale. Le reste de I’examen clinique paraissait normal. 
L’electrocardiogramme (ECG) ne montrait pas d’anomalies. L’ensemble 
de la symptomatologie evoquant un malaise vagal, la patiente, 
apres quelques heures d’observation, avait ete renvoyee a son domicile. 


ETAIT-CE UNE 
SYNCOPE ?’ 2 

I interrogatoire du patient et de 
i son entourage est primordial. II 
faut savoir si le malaise a ete associe 
a une perte de connaissance, puis 
dans l’affirmative s’interroger sur 
son caractere syncopal (fig. 1). La 
syncope est definie par une perte 
de connaissance a debut rapide, de 
duree generalement breve, sponta- 
nement resolutive, s’accompagnant 
d’une perte du tonus postural, avec 
un retour rapide a un etat de 
conscience normal. Elle est due a 
une « hypoperfusion » cerebrale 
globale et passagere. 
L’interrogatoire doit faire preciser 


les circonstances et le contexte de 
survenue, les signes ou symptomes 
au moment de la syncope, la rapi- 
dite de retour a la conscience. Ces 
donnees associees a celles de l’exa- 
men clinique permettent d’orienter 
vers le type de syncope (reflexe, liee 
a une hypotension orthostatique, 
cause cardiaque ou vasculaire). 

La syncope vaso-vagale - le diagnos- 
tic ici retenu - fait partie du groupe 
des syncopes reflexes (avec la syn- 
cope par hypersensibilite du sinus 
carotidien et les syncopes situation- 
nelles). Les syncopes reflexes sur- 
viennent le plus souvent en station 
debout, prolongee, dans les endroits 
chauds et confines. Les patients 
n’ont pas de cardiopathie pouvant 


expliquer la symptomatologie et ont 
deja eu parfois des episodes de ce 
type (parfois nombreux). Le malaise 
peut survenir apres un facteur de- 
clenchant (toux, defecation, mouve- 
ment de rotation de la tete. . .). 

Un an apres cet episode, la pa- 
tiente, alors qu’elle preparait le 
repas, debout dans sa cuisine, 
avait eu des cephalees, puis des 
palpitations cardiaques, suivies 
d’un nouveau malaise avec une 
breve perte de connaissance. 
Aux urgences ou elle s’etait ren- 
due, son examen clinique et 
son ECG etaient normaux. La 
manoeuvre recherchant une hy- 
potension orthostatique »> 
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PERTE DE CONNAISSANCE BREVE 


> f 


NON 


- chute 

- cataplexie 

- psychogene 


OUI 



syncopate 

- reflexe 

- hypotension orthostatique 

- cause cardiovasculaire 


non syncopate 

- epilepsie 

- accident vasculaire 

- intoxication, troubles metaboliques 


Figure 1 , Faire la distinction en perte de connaissance syncopale ou non. 


* Le holter 
sous-cutane 
est un boitier 
implante sous 
la peau en region 
pectorale gauche. 4 
L'enregistrement 
electrique du coeur 
se fait soit de fagon 
programmee, soit 
par action volontaire 
du patient. Pouvant 
etre laisse en place 
pendant 3 ans, 
il a un interet 
diagnostique chez 
les patients ayant 
des evenements 
rythmiques 
peu frequents. 


I etant positive, une paire de 
bas de contention lui etait 
prescrite avant son retour au 
domicile. 

UNE HYPOTENSION 
ORTHOSTATIQUE ? 3 

E n cas de syncope, l’ECG et la 
recherche d’une hypotension 
orthostatique doivent etre systema- 
tiques. Le diagnostic d’hypotension 
orthostatique est evoque si les ma- 
laises surviennent lors du passage 
de la position couchee ou assise a la 
position debout, ou apres une modi- 
fication recente d’un traitement anti- 
hypertenseur, ou si les malaises 
surviennent au cours d’une station 
debout prolongee, ou encore chez 
un patient ayant une dysautonomie. 
Le diagnostic est retenu si la pres- 
sion arterielle systolique diminue 
d’au moins 20 mmHg et/ou si la 
pression diastolique diminue de 
10 mmHg dans les 3 minutes suivant 
le passage en position debout. 

Une fois le diagnostic retenu, il 
convient d’en etablir la cause (%2): 
- l’hypotension orthostatique est- 
elle secondaire a une prise medi- 
camenteuse ou a un etat de deshy- 
dratation ? ; 

- l’hypotension orthostatique est-elle 
d’origine neurogene (diabete, mala- 
die de Parkinson, amylose, cancer) ? 


Une fois le diagnostic retenu, la 
prise en charge (it tableau] consiste a 
traiter la cause (si cela est possible), 
a proposer (le plus souvent) des me- 
sures hygieno-dietetiques (reeva- 
luer le traitement antihypertenseur, 
eviter le lever rapide ou la station 
debout prolongee, augmenter les 
apports hydriques, maintenir une 
activite physique) et a parfois pres- 
crire un traitement medicamenteux 
(principalement pour les causes 
neurogenes). 

Deux mois plus tard, alors qu’elle 
se rendait au self de son travail, 
la patiente avait de nouveau une 
syncope, au deroulement tou- 
jours tres stereotype : sensation 
de bouffees de chaleur, maux de 
tete invalidants, palpitations, 
douleurs abdominales avec 
na usees, perte de connaissance 
brutale. 

Du fait des palpitations decrites 
lors de la phase prodromique, 
elle avait ete orientee vers les 
urgences cardiologiques du 
centre hospitalier universitaire 
voisin de son lieu de travail. 
L’examen Clinique etait normal. 
L’interne avait prescrit une echo- 
graphie cardiaque transthora- 
cique qui ne montrait pas d’ano- 
malie, mais sur le nouvel ECG, 


I’analyse du trace avait fait sus- 
pecter un syndrome de Brugada. 
La patiente etait alors transferee 
en soins intensifs de cardiologie. 
Le lendemain, apres I’avis d’un 
rythmologue, le diagnostic de 
syndrome de Brugada etait ecar- 
te. Apres 48 heures de surveil- 
lance et une exploration electro- 
physiologique qui s’etait averee 
normale, la patiente sortait avec 
un enregistrement Holter sous- 
cutane* de son rythme cardiaque. 

UNEORIGINE 
CARDIAQUE ? 57 

U ne syncope d’origine cardiaque 
doit etre suspectee en cas de 
cardiopathie preexistante ou lors- 
qu’elle survient a l’effort ou en decu- 
bitus. Les syncopes peuvent alors 
etre precedees par des palpitations 
ou une douleur de type angineuse. 
L’anamnese peut noter une histoire 
familiale de mort subite. Il faut re- 
chercher, sur les ordonnances du 
patient, les medicaments suscep- 
tibles d’allonger l’espace QT ou 
d’entrainer une hypokaliemie. 
L’ECG, bien que rarement contribu- 
tif, doit etre realise de fagon syste- 
matique des la premiere consulta- 
tion pour bilan de syncope. Il faut 
systematiquement rechercher des 
troubles du rythme ou de la conduc- 
tion orientant vers un diagnostic 
(bloc bifasciculaire, bloc de conduc- 
tion, preexcitation des complexes 
QRS, espace QT allonge ou raccour- 
ci, aspect de syndrome de Brugada, 
troubles de la repolarisation). 
Lorsqu’une origine cardiaque est 
evoquee, malgre un ECG normal, il 
est recommande de poursuivre les 
explorations par une echographie 
cardiaque transthoracique, un Hol- 
ter-ECG, voire des explorations elec- 
trophysiologiques. Selon les resul- 
tats, un systeme d’enregistrement 
electrocardiographique sous-cutane 
pour une duree de 18 a 24 mois peut 
etre mis en place. En cas de syncope 
a l’effort, il est recommande de rea- 
liser un test d’effort. 

Le syndrome de Brugada evoque 
chez cette patiente est caracterise par 
des syncopes ou des morts subites en 
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Hypotension orthostatique 


( 


Secondaire 


I i 


Medicamenteuse 

I 

Adaptation du traitement 
(changement de classe, 
reduction de la posologie. . .) 
Mesures non 
pharmacologiques 


Hypovolemie 
(reelle / relative) 

l 


Corriger 

deshydratation, anemie, 
insuffisance veineuse... 
Mesures non 
pharmacologiques 




Neurogene 


I 

Mise en place de mesures 
non pharmacologiques 


Amelioration 
ou disparition 
de I'hypotension 
orthostatique 


Maintien 
du traitement 


1 


Absence 
d’amelioration 

I 

Debuter un traitement 
pharmacologique 

I 

Midodrine 

(ou/et fludrocortisone) 

I 

— Amelioration 

I 

Avis specialise Non 


-Oui-«- 


Figure 2. 

Orientation 
etiologique devant 
une hypotension 
orthostatique. 


rapport avec la survenue d’une tachy- 
cardie ventriculaire. L’electrocardio- 
gramme (fig. 3) montre un aspect de 
bloc de branche droit associe a un 
sus-decalage du segment ST dans les 
derivations precordiales droites (de 
VI a V3). L’aspect clinique est tres 
variable, le patient peut etre asymp- 
tomatique, se plaindre de malaises 
d’allure vagale a repetition ou le 
diagnostic peut etre porte dans un 
contexte de mort subite. L’ECG est 
l’examen cle du diagnostic. 

Deux annees s’etaient ecoulees 
avec deux autres malaises, mais 
un refus de la patiente de se 
rendre aux urgences du fait des 
bilans realises, toujours negatifs 
jusqu’alors. Cependant, alors 
qu’elle etait a son travail, un nou- 
vel episode de syncope s’accom- 
pagnait d’une perte des selles 
et des urines. A I’arrivee des 
pompiers, la patiente etait dans 
le coma (score de Glasgow a 6) 
avec une pression arterielle sys- 
tolique abaissee a 80 mmHg. 
Prise en charge par le SAMU, elle 


etait intubee, sedatee et ventilee, 
puis transferee en reanimation. 
Apres quelques heures de coma 
artificiel, la sedation etant levee, 
elle etait transferee dans un ser- 
vice de neurologie. La tomoden- 
sitometrie puis une imagerie par 
resonance magnetique (IRM) 
cerebrales etaient normales 
ainsi qu’un electro-encephalo- 
gramme avec un enregistrement 
prolonge. Le bilan excluait un 
pheochromocytome, un temps 
suspecte (v. infra). 

UNE CAUSE 
NEUROLOGIQUE ? 8 

C lassiquement, les causes neuro- 
logiques ne sont pas integrees 
au groupe des syncopes fig. . Les 
maladies neurologiques qui peuvent 
etre confondues avec des syncopes 
sont essentiellement les crises comi- 
tiales et les accidents vasculaires 
cerebraux. 

La distinction entre crise d’epilepsie 
et syncope repose sur l’interrogatoire 
du patient mais aussi, et surtout, sur 
celui de l’entourage. La duree plus 


longue des crises convulsives, la pre- 
sence frequente de mouvements toni- 
co-cloniques, une confusion post-cri- 
tique prolongee (plusieurs minutes) 
sont evocatrices. Des arguments indi- 
rects peuvent orienter vers ce diag- 
nostic (morsure du bord lateral de la 
langue, perte d’urines, antecedents 
familiaux), mais ne sont pas speci- 
fiques. La distinction peut etre plus 
difficile lorsque la syncope s’accom- 
pagne secondairement de myoclonies 
(alors que la crise comitiale associe 
d’emblee mouvements tonico-cloni- 
ques et perte de connaissance). 

Le bilan, si une telle cause est sus- 
pectee, comprend un ionogramme 
sanguin avec une calcemie, une 
tomodensitometrie cerebrale puis, 
si elle est normale, une IRM cere- 
brale et un electroencephalogramme 
(enregistrement prolonge en cas de 
forte suspicion de comitialite). Ces 
examens permettent de rechercher 
un accident vasculaire cerebral ou 
encore une hemorragie meningee 
passes inapergu. 

Dans le cas de notre patiente, un phe- 
ochromocytome est egalement »> 
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Interventions non pharmacologiques 


Eliminer les medicaments declenchant ou aggravant 

Augmenter la prise hydrique et la ration en sel 

Eviter le lever rapide ou la station debout prolongee 

Eviter I’exposition aux temperatures elevees ou la prise de boissons alcoolisees 

Surelever la fete du plan de lit (10°) 

Maintenir I’activite physique 

Utiliser une contention des membres inferieurs (au moins classe 2) ou abdominale 
Absorption d’eau avant le repas (400 mL) (si hypotension orthostatique post-prandiale) 


Manoeuvres de secours lors de I’apparition des symptomes orthostatiques 


Contraction isometrique : 

- serrer fortement une petite balle dans sa main 

- agripper ses deux mains devant le sternum et les ecarter vigoureusement 
Augmentation du retour veineux : 

- incliner le buste en avant (faire semblant de lacer sa chaussure) 

- croiser les pieds et serrer les jambes 

- pietiner 

- s’accroupir 

Activation du reflexe gastro-sympathique : 

- boire un grand verre d’eau 


Interventions pharmacologiques 


Monotherapie : 

- agoniste alpha-adrenergique : midodrine (Gutron) 

- augmentation de la volemie : fludrocortisone (exemple : Flucortac) 

Associations medicamenteuses (en cas d’echec de la monotherapie) : 

- midodrine et fludrocortisone 

Dans certaines situations, on peut recourir a : 

- desmopressine 

- octreotide 

- pyridostigmine 

- medicament a I’etude (droxipoda) 


Tablea Prise en charge therapeutique d’une hypotension orthostatique, 

selon les recommandations 2014 de la Societe frangaise d’hypertension arterielle. 



Figure 3. Electrocardiogramme 12 derivations avec aspect de syndrome de Brugada 
(sus-decalage en dome du point J, principalement visible en V2). D’apres la ref. 6. 


evoque. 9 Ce diagnostic est a evoquer 
en seconde intention. La classique 
triade de Menard associant cepha- 
lees, palpitations et sueurs doit atti- 
rer l’attention... mais le cortege de 
symptomes peut etre tres variable et 
orienter vers un diagnostic errone 
(paleur, anxiete, douleurs abdomi- 
nales et/ou thoraciques, nausees, 
vomissements). Le diagnostic positif 
repose sur la mise en evidence de la 
production et de l’elimination uri- 
naire trop importantes des catecho- 
lamines. Le dosage urinaire (sur des 
urines de 24 heures) des metane- 
phrines et normetanephrines per- 
met le diagnostic, si ces metabolites 
s’y reve-lent en quantite augmentee. 

EXAMINER AUSSI 
LA PEAU... 

La patiente etait finalement adres- 
see en medecine interne pour faire 
le point sur ces malaises toujours 
inexpliques. L’examen notait alors 
des lesions cutanees faisant evo- 
quer une urticaire pigmentaire. 
Une biopsie cutanee etait faite, et 
a I’histologie on notait un infiltrat 
inflammatoire constitue de lym- 
phocytes et de quelques masto- 
cytes, compatible avec le diagnos- 
tic de mastocytose. Au dosage, la 
tryptase serique etait augmentee a 
55 pg par litre. Le diagnostic de 
mastocytose etait retenu et un trai- 
tement antihistaminique debute. 
Pres de 12 ans a pres ce diagnostic 
de mastocytose et grace a une 
bonne observance de son traite- 
ment (desloratidine et ranitidine), 
la patiente n’a plus eu aucune 
syncope. 

ET SI C’ETAIT UNE 
MALADIE RARE ? 10 

L a mastocytose est une maladie 
rare (moins de 2000 cas recenses 
en France) qui se caracterise par une 
proliferation anormale de masto- 
cytes dans differents tissus et/ou 
organes. II existe deux grandes 
formes : la mastocytose pediatrique 
(atteinte cutanee et regressive) et la 
forme adulte (atteinte chronique et 
parfois extra-cutanee). La mastocy- 
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tose chez l’adulte peut etre indolente 
ou agressive (de moins bon pronos- 
tic). Les symptomes peuvent etre 
secondaires a la degranulation 
mastocytaire (flush, prurit, reactions 
anaphylacto'ides, manifestations 
digestives, neuropsychiatriques) ou 
a l’infiltration tumorale mastocy- 
taire (manifestations cutanees avec 
urticaire pigmentaire [fig. 4], signe 
de Darier*, syndrome tumoral Clini- 
que, atteinte digestive). Le diagnostic 
repose sur un faisceau d’arguments 
biologiques (tryptase serique aug- 
mentee), histologiques ou de biologie 
moleculaire (mutation du gene c-kit). 
Le traitement des formes indolentes 
fait appel surtout aux antihistami- 
niques de types 1 et 2. © 



Figure 4. Urticaire pigmentaire de la patiente, avec signe de Darrier. 


* Signe de Darier : 
papule cedemateuse 
provoquee par 
la friction dune 
macule pigmentee. 
Ce signe est 
specifique dune 
mastocytose 
cutanee. 
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